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Les autres syndromes myastheniques 

Christophe Vial* 

SYNDROME MYASTHENIFORME 
DE LAMBERT-EATON 


II resulte d'un blocage immunologique 
des canaux calciques voltage-dependants 
situes sur I'element presynaptique de la 
jonction neuromusculaire. II s'agit d'une 
affection rare (prevalence 5 cas/million), 
sous-estimee, associee dans plus de 40% 
des cas a un cancer du poumon. Les mani- 
festations cliniques sont souvent precessi- 
vesde2a4ans. 

Les signes cliniques s'installent de fagon 
insidieuse : faiblesse musculaire des mem- 
bres inferieurs (90%) avec gene a la mar- 
che, ou des membres superieurs (50%) ou 
simple fatigabilite (30%). Cette faiblesse 
s'ameliore de fagon paradoxale a la repeti- 
tion de I'exercice, tout comme I'areflexie. 
Les symptomes oculobulbaires (50%) sont 
identiques a la myasthenie avec ptosis, 
diplopie, dysarthrie et dysphagie. Les 
paresthesies des membres ou peribuccales 
sont evocatrices, tout comme les sympto- 
mes vegetatifs (secheresse buccale, trou- 
bles de I'accommodation). Les symptomes 
respiratoires a type de dyspnee sont plus 
rares que dans la myasthenie. La perte de 
poids s'observe dans les syndromes de 
Lambert-Eaton paraneoplasiques. 

Le diagnostic est facilea I'electroneuro- 
myographie (ENMG) : I'amplitude des repon- 
ses motrices est reduite alors que les vites- 
ses de conduction restent normales. Le 
simple effort de contraction volontaire nor- 
malise I'amplitude (facilitation postactiva- 
tion). Les stimulations repetitives induisent 
a frequence basse (3 Hz) une chute d'ampli- 
tude (decrement), alors qu’a frequence ele- 
vee (10 a 50 Hz) il existe une augmentation 
d’amplitude (increment) de plus de 60% 
( v. figure). Le diagnostic est confirme par le 
dosage des anticorps anti-canaux calciques 
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DM3 Syndrome de Lambert-Eaton. Aspects electroneuromyographiques. 

A. La reponse musculaire du nerf median au poignet augmente de 230% apres 
un simple effort de contraction volontaire (potentiation caracteristique du 
syndrome de Lambert-Eaton). 

B. La stimulation repetitive a frequence lente (3 Hz) du muscle ancone induit 
une chute (decrement) de la reponse musculaire, qui est pathologique au-dessus 
de 10% (ici elle atteint 57%). 

C. La stimulation repetitive a haute frequence (20 Hz) induit une augmentation 
de la reponse musculaire du nerf cubital, qui est pathologique au-dessus de 
50% (ici elle atteint 200%). 
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voltage-dependants positif dans 85 a 90% 
des cas. Le diagnostic etabli, il taut recher- 
cher un cancer (le plus souvent un cancer 
du poumon a petites cellules) par les exa- 
mens classigues cliniques, biologiques et 
radiologiques, jusqu'au TEP-Scan. Ces exa- 
mens sont a repeter en cas de negativite 
pendant 3 ans, surtout chez les hommes de 
plus de 50 ans, ou fumeurs. Dans les syn- 
dromes de Lambert-Eaton non paraneopla- 
siques, une maladie auto-immune peut etre 
associee. 

Le traitement symptomatique repose 
actuellement sur la 3-4 diaminopyridine 
(sans depasser 80mg/j du fait du risque 
epileptogene), associe a de petites doses de 
pyridostigmine (60 mg x 3/j). En cas 
d'atteinte severe, on peut utiliser des 
echanges plasmatiques ou des cures d'im- 
munoglobulines intraveineuses, associes a 
une corticotherapie, ou a un immuno- 
suppresseur (azathioprine). Le traitement 
etiologique repose sur la prise en charge du 
cancer pulmonaire. Le syndrome de 
Lambert-Eaton permet de diagnostiquer 
plus precocement le cancer, et le pronostic 
est de ce fait meilleur et peut regresser 
avec le traitement du cancer bronchique a 
petites cellules. 

BOTULISME 

II est du a un bacille a Gram positif (Clos- 
tridium botulinum)qu'\ bloque la liberation 
d'acetylcholine au niveau des jonctions 
neuromusculaires, mais aussi des terminai- 
sons nerveuses vegetatives. 

Trois formes cliniques sont decrites selon 
les modalites d'intoxication : 

- I'intoxication alimentaire par ingestion 
d'aliments mal sterilises et contamines par 
la toxine (10 a 20 cas par an en France) ; 

- traumatique, surtout actuellement chez 
les toxicomanes; 

- chez I'enfant, par ingestion de spores de 
Clostridium contenues dans la terre. 

La Clinique comporte des troubles de I’ac- 
commodation avec mydriase, diplopie, des 
troubles bulbaires avec dysarthrie et 
dysphagie, une secheresse de la bouche, 
puis une atteinte respiratoire avec un defi- 
cit moteur a predominance proximale. Chez 


le nouveau-ne, le tableau comporte une 
constipation, une anorexie, une alteration 
du cri, une hypotonie avec un deficit moteur 
et une insuffisance respiratoire qui fait le 
pronostic. 

A 1'ENMG, les signes diagnostiques sont 
identiques a ceux du syndrome de Lambert- 
Eaton, mais avec des anomalies souvent 
moins nettes. 

Le diagnostic bacteriologique est tardif : 
il s'agit de reproduire la maladie chez la sou- 
ris a partir du serum du patient. 

La prise en charge se fait en reanimation. 
L'amelioration est le plus souvent sponta- 
nee, en quelques jours ou semaines. Les 
antitoxines sont rarement utilisees. 

L'utilisation therapeutique de la toxine 
botulinique, qui induit un deficit moteur 
dans le territoire injecte, peut exceptionnel- 
lement provoquer un tableau botulism-like 
par diffusion systemique du produit lors de 
l'utilisation de tres fortes doses, surtout 
chez les enfants. 

SYNDROMES MYASTHENIQUES 

CONGENITAUX 

lls sont complexes et de decouverte 
recente. Les caracteristiques cliniques sont 
communes. Le debut est precoce, neonatal 
ou dans I'enfance, plus rarement a I'age 
adulte. Les signes d'appel comportent : une 
ophtalmoplegie ou un ptosis, des signes 
bulbaires avec troubles de deglutition ou de 
phonation ou de succion avec faiblesse du 
cri chez le nouveau-ne, une amimie faciale, 
une fatigabilite musculaire avec une nette 
aggravation par I'effort. Le pronostic 
depend des troubles bulbaires et surtout 
respiratoires qui sont souvent declenches 
par de la fievre ou une infection. La notion 
familiale est souvent absente, car les for- 
mes recessives sont les plus frequentes. 

Caracteristiques electrophysiologiques : 
les reponses au stimulations repetitives 
a 3 Hz ne sont pas toujours pathologiques 
et necessitent des stimulations prolongees 
pendant 5 a 10 minutes a 10 Hz. L'aspect de 
double potentiel est caracteristique d'un 
syndrome du canal lent ou d'un deficit en 
actetylcholinesterase. Le diagnostic gene- 
tique est actuellement realisable, mais les 


mutations sont nombreuses. Les traite- 
ments anticholinesterasiques classiques 
sont souvent peu efficaces ; ils peuvent etre 
renforces par l'utilisation de la 3-4 diamino- 
pyridine. 

Les syndromes myastheniques congeni- 
taux sont classes selon le niveau de pertur- 
bation de la transmission neuromusculaire : 

- syndromes presynaptiques; myasthenie 
infantile familiale ou syndrome myasthe- 
nique congenital avec apnees episodiques 
par mutation de la choline acetyltransfe- 
rase qui se traduit par une diminution du 
nombre de molecules d'acetylcholine ; 
-syndromes synaptiques; syndrome 
myasthenique congenital avec deficit en 
actetylcholinesterase par mutation dans le 
gene COL/O qui se traduit par une absence 
de degradation de I'acetylcholine et une 
prolongation de son interaction avec le 
recepteur de I'acetylcholine (RAch) ; 

- syndromes post-synaptiques ; ce sont 
les plus frequents ; exemples : 1) syndrome 
du canal lent (autosomique dominant, 
caracteristique par son double potentiel en 
ENMG, son deficit predominant sur les 
extenseurs des doigts, sa sensibilite a la qui- 
nine ou a la fluoxetine ; 2) deficit en RAch lie 
a une mutation de la sous-unite epsilon du 
recepteur, ou a une mutation du gene de la 
rapsyne qui permet la fixation du RAch au 
cytosquelette ou du gene MuSK qui agit 
dans le developpement de la jonction 
neuromusculaire. 
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